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MORFOLOGÍA DE LA VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE Y DILATACIÓN AÓRTICA 
MORPHOLOGY OF THE BICUSPID AORTIC VALVE AND AORTIC DILATION
MORFOLOGIA DA VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE E DILATAÇÃO DA AORTA
RESUMEN
Introducción: la válvula aórtica bicúspide (VAB) es una de las cardiopatías congénitas más frecuentes y además de causar alteraciones en la función valvular, es 
común encontrar afectación de la arteria aorta. Metodología: estudio observacional, descriptivo y retrospectivo. En el servicio de consulta externa del hospital 
Roberto Gilbert se revisaron los registros ecocardiográficos de pacientes con diagnóstico de VAB entre abril 2017 y abril 2019. Resultados: de 8.000 registros 
ecocardiográficos revisados se encontraron 71 niños con el diagnóstico de VAB dando una prevalencia del 0,9% con una clara superioridad del sexo masculino 
(76,4%). Lesiones funcionales valvulares se registraron en el 55,55% de la población sin que se encuentre predominancia de la estenosis o de la insuficiencia. 
La dilatación aórtica se encontró en 24 pacientes (33%) siendo el segmento de los senos de Valsalva, el mayormente afectado. Conclusiones: la prevalencia 
de VAB en el presente estudio se encuentra entre los valores publicados. Es frecuente la presencia de lesiones valvulares y dilatación de la aorta. Después del 
diagnóstico, la vigilancia y el seguimiento se vuelven muy importantes para prevenir eventos catastróficos y el momento del tratamiento intervencionista. Se 
recomienda descartar VAB en familiares de primer grado.
PALABRAS CLAVE: ecocardiografía, válvula aórtica bicúspide, dilatación de aorta. 
ABSTRACT
Introduction: the bicuspid aortic valve (BAV) is one of the most frequent congenital heart diseases, and in addition to causing alterations in valve 
function, it is common to find involvement of the aorta artery. Methodology: observational, descriptive, and retrospective study. In the outpatient service 
of the Roberto Gilbert hospital, the echocardiographic records of patients diagnosed with BAV between April 2017 to April 2019 were reviewed. Results: 
out of 8,000 echocardiographic records reviewed, 71 children with the diagnosis of BAV were found, giving a prevalence of 0, 9% with a clear superiority 
of the male sex (76.4%). Valvular functional lesions were recorded in 55.55% of the population without a predominance of stenosis or insufficiency. 
Aortic dilation was found in 24 patients (33%), the sinus segment of Valsalva being the most affected. Conclusions: the prevalence of BAV in the present 
study is among the published values. Valvular lesions and dilatation of the aorta are common. After diagnosis, surveillance and follow-up become very 
important to prevent catastrophic events and the timing of interventional treatment. It is recommended to rule out BAV in first-degree relatives.
KEYWORDS: echocardiography, bicuspid aortic valve, aortic dilation.
RESUMO
Introdução: a válvula aórtica bicúspide (VAB) é uma das cardiopatias congênitas mais freqüentes e, além de causar alterações na função valvar, é 
comum encontrar acometimento da artéria aorta. Metodologia: estudo observacional, descritivo e retrospectivo. No serviço ambulatorial do hospital 
Roberto Gilbert foram revisados os prontuários ecocardiográficos dos pacientes com diagnóstico de VAB entre abril de 2017 e abril de 2019. Resultados: 
em 8.000 prontuários ecocardiográficos revisados, foram encontradas 71 crianças com diagnóstico de VAB, dando uma prevalência de 0,9% com uma 
clara superioridade do sexo masculino (76,4%). Lesões valvulares funcionais foram registradas em 55,55% da população, sem predomínio de estenose 
ou insuficiência. Dilatação da aorta foi encontrada em 24 pacientes (33%), sendo o segmento do seio de Valsalva o mais acometido. Conclusões: a 
prevalência de VAB no presente estudo encontra-se entre os valores publicados. Lesões valvares e dilatação da aorta são comuns. Após o diagnóstico, 
a vigilância e o acompanhamento tornam-se muito importantes para prevenir eventos catastróficos e o momento do tratamento intervencionista. 
Recomenda-se descartar VAB em parentes de primeiro grau.
PALAVRAS-CHAVE: ecocardiografia, válvula aórtica bicúspide, dilatacáo da aorta.
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MORFOLOGÍA DE LA VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE Y DILATACIÓN AÓRTICA 
INTRODUCCIÓN
La válvula aórtica bicúspide (VAB) es una de las 
más frecuentes cardiopatías congénitas, con una 
prevalencia hasta del 2 % en la población general,1,2 
su anormal estructura la vuelve vulnerable para 
alteraciones funcionales que a veces asoman en 
forma temprana, aunque por lo general permanece 
asintomática por algún tiempo para manifestarse 
más allá de la adolescencia. Esta particular 
disposición de cúspides y la fusión de comisuras, 
han servido de base para su clasificación en diversos 
tipos morfológicos.3-5
Además de la disfunción valvular, en pacientes 
con VAB se conoce que es muy frecuente encontrar 
complicaciones vasculares aórticas como dilataciones 
y aneurismas.6,7
El objetivo de la presente revisión es conocer la 
prevalencia de VAB en la consulta externa del 
hospital Roberto Gilbert Elizalde, de la Junta de 
Beneficencia de Guayaquil, el fenotipo valvular más 
común, la frecuencia de las lesiones funcionales 
y su asociación con la dilatación de la aorta.
METODOLOGÍA
De la población del servicio de ecocardiografía 
del hospital de niños Roberto Gilbert Elizalde 
(Guayaquil-Ecuador) se revisaron aproximadamente 
8.000 estudios ecocardiográficos realizados en el 
área de consulta externa entre abril 2017 y abril 
2019. 
El único criterio de inclusión fue el diagnóstico de 
válvula aórtica bicúspide. Se excluyeron aquellos 
niños con cardiopatía congénita asociada com-
pleja, diagnóstico no concluyente de VAB, estudio 
ecocardiográfico de baja calidad o incompleto. 
Fueron seleccionados  78 pacientes de los que, 
por los criterios anteriormente anunciados, se 
descartaron 7 quedando una cohorte definitiva 
de 71 niños.
Setenta y un niños sin enfermedad cardiaca 
conocida en quienes el estudio de ecocardiografía 
Doppler se practicó por soplo cardiaco inocente, 
dolor precordial o por sospecha de cardiomegalia 
radiológica y que resultó normal, fueron emparejados 
por edad, sexo, peso, talla y superficie corporal, 
conformando el grupo control. 
El protocolo del estudio fue aprobado por el 
comité de ética local. Se obtuvo el consentimiento 
informado de los padres de todos los pacientes. 
ECOCARDIOGRAFÍA BIDIMENSIONAL
Todos los estudios ecocardiográficos modo M, 
bidimensional y Doppler fueron revisados por 
uno de los autores del presente trabajo, buscando 
confirmar el diagnóstico de VAB, presencia de 
rafe, dimensión de los segmentos de la aorta. En 
presencia de imágenes que generaban alguna 
duda, el diagnóstico se hizo por consenso.
La categorización del fenotipo valvular se realizó 
en: tipo 1, fusión de valvas derecha e izquierda 
(D-I) (Figura 1); tipo 2, fusión de valvas derecha y 
no coronaria (D-NC) (Figura 2) y tipo 3, fusión de 
valvas izquierda y no coronaria (I-NC) (Figura 3).
Figura 1. Válvula aórtica bicúspide con fusión de senos izquierdo y derecho 
tipo 1.
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Las mediciones de los segmentos de la aorta se 
hicieron a 4 niveles: anillo (AN), senos de Valsalva 
(SV), unión sinotubular (ST) y aorta ascendente 
proximal (AA) medida a 1 cm de la unión sinotubular. 
Se consideró dilatación de aorta cuando al menos 
uno de los segmentos alcanzaba o superaba las 2 
DS del grupo control.
Como estenosis aórtica leve, cuando el gradiente 
medio fue <20 mm Hg; estenosis moderada, 
cuando el gradiente medio transvalvular fue > 
20 y < 40 mm Hg; y el gradiente medio ≥ a 40 mm 
Hg, se calificó de estenosis severa.
La insuficiencia aórtica se calificó como leve, 
moderada y severa según criterios semicuantitativos 
por Doppler (pulsado, continuo y color) utilizados 
en nuestro laboratorio: leve la relación entre el 
diámetro del jet/ tracto salida ventrículo izquierdo 
< 25% , moderada entre 25-65% y severa >65%. 
Tiempo de hemipresión leve >500ms, moderada 
entre 200 y 500, severa <200ms.  
ANÁLISIS ESTADÍSTICO 
Las variables cualitativas se han expresado con 
su distribución de frecuencia y porcentajes. 
Se realizó el estudio de normalidad de cada 
variable a través del método Anderson Darling. 
Las variables cuantitativas se presentan como 
media y desviación estándar en el caso que la 
variable tenga distribución normal realizando 
posteriormente diferencia de medias a través del 
T student. En caso de variables sin distribución 
normal se ha resumido como mediana y rango 
intercuartil realizando diferencia de medianas 
a través del test de Mann Whitney. Se estableció 
con IC 95% y un valor significativo de p < 0,05. El 
programa estadístico usado fue minitab 18.0.
RESULTADOS
Un total de 71 pacientes con VAB fueron estudiados. 
Sus características demográficas, así como las del 
grupo control se muestran en la tabla 1. El promedio 
de edad fue 7,9 años (mínimo 0,2 y máximo 16,8 
años, DS ± 4,44), de ellos, 55 (76,4%) fueron de sexo 
masculino con una relación masculino/femenino 
de 3/1. La VAB fue la única cardiopatía congénita 
en 54 niños; en 9 pacientes se encontró asociada 
a coartación de aorta, en 6 casos se acompañó de 
comunicación interventricular y en 2 casos estuvo 
presente ductus arterioso permeable.
CARACTERÍSTICAS BASALES DE LOS PACIENTES CON VAB Y  GRUPO 
CONTROL
  VAB  CONTROL  
 Variable (# 71) (# 71)  p 
 Edad (años)  7,9  ± 4,4  7.9 ± 4.4  ns 
 Sexo (M/F)  55/16 55/16  
 Peso (Kg)  27,3 ± 15,5  28,6 ± 15,4  ns 
 Talla (cm)  118,9 ± 27,2  122,3 ± 26,6  ns 
 S.C. (m²)  0,93 ± 0,37  0,96 ± 0,36  ns 
Valores expresados como media ± desviación estándar.
Según la morfología de la VAB, la más frecuente 
fue la del tipo 1 (fusión D-I) con 56 casos (79 %), del 
tipo 2 (fusión D-NC) se encontraron 14 (20%) y en 
el tipo 3 (fusión I-NC) solamente 1 paciente (1%).
Alteraciones funcionales de la VAB se observaron 
en 40 niños (55,55%) distribuidas de la siguiente 
manera: Insuficiencia valvular como única lesión 
se observó en 17 (42,5%), estenosis valvular como 
lesión aislada se detectó en 15 (37,5%) y lesión aórtica 
combinada se encontró en 8 (20.0%) pacientes. 
Con relación a la severidad de las lesiones, la 
insuficiencia fue ligera en 14 y moderada en 3. 
La estenosis valvular fue leve en 11, moderada 
en 2 y severa en 2 casos. La presencia de la lesión 
valvular tanto estenosis como insuficiencia, 
así como su severidad fueron comparadas  con 
el fenotipo de VAB sin  que se encontrara una 
relación estadísticamente significativa. 
Las dimensiones de los segmentos de la aorta 
indexadas para la superficie corporal (SC) fueron 
comparadas con las del grupo control observándose 
que en general todos los pacientes VAB presentaron 
valores ligeramente más altos que los de la población 
normal; sin embargo, significación estadística solo 
se obtuvo en 24 pacientes que representa un 33% de 











































MORFOLOGÍA DE LA VÁLVULA AÓRTICA BICÚSPIDE Y DILATACIÓN AÓRTICA 
la población estudiada. Analizando la dilatación 
de la aorta por segmentos afectados, el de los SV 
fue el único que alcanzó valor estadísticamente 
significativo (Tabla 2). 
TABLA 2. DIMENSIONES DE LOS SEGMENTOS DE LA AORTA EN 
PACIENTES CON VAB Y CONTROL
Segmento Bicúspide (71) Control (71) P
Anillo (mm) 18.40 ± 5.60 17.09 ± 4.59 NS
S. Valsalva (mm) 22.67 ± 6.83 19.67 ± 5.39 0,001
Unión ST (mm) 19.46 ± 6.20 18.0 ± 4.69 NS
Ao. Asc. (mm) 22.13 ± 7.03 19.96 ± 5.33 NS
Valores  expresados como Media ± desviación estándar. 
Significancia estadística p valor menor a 0.05.
Para comparar la relación entre las dimensiones de 
los segmentos de la aorta con la edad, los pacientes 
fueron divididos en 3 grupos etarios: grupo de 
0-5 años, grupo de 6–12 y grupo de 13-18 años, 
división que la se realizó debido a la distribución 
discontinua de la edad. La dimensión de cada 
uno de los segmentos fue indexada a la SC en 
cada grupo etario y luego comparados con los 
grupos correspondientes de la población normal 
encontrándose igualmente que las medidas en 
todos los grupos de VAB fueron mayores que los 
correspondientes grupos normales. Al igual 
que en la población total, solo se obtuvo valor 
estadísticamente significativo en el segmento de 
SV en los grupos 0-6 y 7-12 años de edad (Tabla 3). 
Comparando las dimensiones de los segmentos de 
aorta con el tipo de VAB, no se encontró significación 
estadística. 
TABLA 3. DIMENSIONES DE SEGMENTOS DE AORTA SEGÚN GRUPOS 
DE EDAD EN PACIENTES CON VAB Y CONTROL
Grupo 
0-6



































































Valores expresados en milímetros como Media ± desviación estándar.
Cuando se relacionó el tipo de VAB con las cardiopatías 
congénitas asociadas, los autores detectaron que la 
coartación aórtica estuvo asociada con el fenotipo 
I de VAB (fusión de comisuras D-I) en todos los 
casos9 aunque el número es pequeño como para 
obtener significación estadística. 
DISCUSIÓN
Considerada como la cardiopatía congénita más 
frecuente, se encontró que la prevalencia de la 
VAB  en el presente estudio es de 0,9%, cifra que 
se mantiene entre el 0,5%  y el 2%  de los estudios 
publicados y que parece relacionada con variables 
como edad de la población estudiada (neonatos, 
niños, adultos), con el método  de diagnóstico 
empleado (cirugía, ecocardiografía, necropsia) 
y si se consideran lesiones cardiacas congénitas 
coexistentes,5-8 En lo que  existe total coincidencia 
es en la predominancia del sexo masculino. 
Según la clasificación morfológica de la VAB, los 
autores encontraron, al igual que en la totalidad 
de las publicaciones consultadas, el tipo 1 (fusión 
D-I), como el más frecuente. Que ocurra uno u otro 
fenotipo valvular en la VAB parece depender del 
momento, durante la valvulogénesis, en el que 
se produce la lesión, pues se conoce que las valvas 
coronarias derecha e izquierda, dentro del proceso 
morfogenético tienen origen celular diferente 
al de la valva no coronaria. Se ha demostrado 
que el proceso de fusión que involucra a la valva 
no coronaria (D-NC, I-NC) se produce en etapas 
tempranas de la embriogénesis valvular, antes 
de la septación del tracto de salida ventricular 
(células mesenquimales) en tanto que el subtipo D-I 
es causado por un defecto en la etapa de septación 
(células de la cresta neural) del tracto de salida 
ventricular.9,10 El fenotipo 3 de VAB es el menos 
frecuente sin que en las publicaciones revisadas 
se describa una clara explicación embriológica. 
La VAB forma parte de síndromes genéticos, y 
acompaña frecuentemente a ciertas cardiopatías 
congénitas (coartación de aorta, comunicación 
interventricular). La fuerte presentación familiar, 
entre otros razonamientos, apoyan al factor 
genético como la explicación actualmente más 
aceptada en su patogénesis.11-14
Alteraciones funcionales de la VAB se observan con 
mucha frecuencia. Los autores encontraron que 
más del 50% de pacientes, presentaron algún grado 
de lesión valvular  con una distribución casi igual 
para insuficiencia y estenosis. En la fisiopatología 
de las lesiones valvulares, la asimetría de sus valvas, 
casi una constante en la  arquitectura valvular, 
adquiere mucha importancia pues la  mecánica de 
apertura y cierre  se encuentra alterada debido a 
que, al contrario de lo que sucede con las válvulas 
tricúspides en las que la tensión sobre sus velos se 
reparte uniformemente, en las VABs la valva más 
grande  posee mayor superficie de contacto por lo 
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más pronunciados y soportan mayor estrés,15,16 todo 
lo cual termina por afectar  la dinámica valvular.
A juicio de algunos autores existe una relación entre 
la lesión valvular, ya sea estenosis o insuficiencia, 
con un fenotipo específico de VAB, aunque no  se ha 
logrado una completa uniformidad de criterio pues 
según Kong et al,17 la estenosis valvular va asociada 
mayormente a la fusión D-NC y la insuficiencia se 
presenta más en la VAB con fusión D-I, en cambio 
para Fernández et al,18 así como para Evangelista 
et al,19 tanto la estenosis como la insuficiencia 
aórticas se encontraron mayormente asociadas 
con la fusión D-NC, asociación que en el presente 
trabajo  no alcanzó significación estadística. 
El curso y la gravedad de las lesiones valvulares 
en aquellas VAB con fusión comisural parecen 
diferentes si se les compara con las VAB sin rafe. 
En general, la presencia de rafe parece condicionar 
una rápida progresión de la severidad de la lesión 
con tendencia a la calcificación e infecciones, 
aumentando considerablemente el riesgo de una 
intervención temprana, datos que han servido 
de base para que algunos autores otorguen a este 
tipo morfológico valvular un valor predictivo.19
La lesión funcional de la VAB en la mayoría de 
casos permanece asintomática durante la niñez, 
empezando a manifestarse clínicamente a partir 
de la adolescencia y en la edad adulta.20 Durante 
un seguimiento de 15 años, de una cohorte de 378 
niños, solamente el 10% de pacientes fue sometido 
a una intervención de válvula aórtica.21 En un 
estudio retrospectivo con 212 pacientes adultos 
con VAB sin lesiones o con lesiones funcionales 
leves al inicio, Michelena et al22 encontraron 
después de seguirlos por 20 años, que los eventos 
cardiacos principalmente disnea y síntomas de 
insuficiencia cardiaca, estuvieron presentes en 
más del 42% de ellos y la cirugía de la válvula fue 
requerida en el 24% de pacientes a edades más 
tempranas.
Se ha descrito una posible relación entre el fenotipo 
de VAB con las cardiopatías congénitas y algunas 
publicaciones21,23 detallan que la coartación de 
aorta se halla asociada preferentemente al tipo 
1 de VAB (fusión D-I) relación que también los 
autores encontraron en esta revisión, aunque por 
su pequeño número de casos no pueda considerase 
estadísticamente relevante.  
La dilatación aórtica es una complicación vascular 
que con mucha frecuencia acompaña a la VAB, 
su prevalencia se incrementa con la edad. En la 
población pediátrica se estima entre el 24 y 56% 
pudiendo en octogenarios llegar al 76%.19,24-26 En 
el presente estudio se encontró que todos los niños 
presentaron dimensiones de la  aorta ligeramente 
más altos que los de la población control; sin 
embargo, estadísticamente fue significativo 
únicamente en el 33,8% de los casos siendo los SV el 
segmento mayormente afectado. Comparada con 
la población sana, la aorta de pacientes con VAB 
presenta dimensiones mayores aun en presencia 
de válvulas funcionalmente normales, con mayor 
afectación de la aorta ascendente; sin embargo, 
no es infrecuente que los SV27 sea la zona más 
comprometida. En su evolución, la dilatación 
de aorta puede tomar diferentes morfologías, de 
manera que en niños pequeños el segmento dilatado 
podría ser diferente al segmento prevalente en 
los adolescentes, así como en los adultos, lo cual 
indica que conforme avanza la edad la dilatación 
podría modificarse. La edad junto a otras variables 
como sexo masculino, lesión valvular coexistente, 
hipertensión arterial, diámetro inicial de la aorta, 
se considera un factor de riesgo para una mayor 
y más rápida progresión de la dilatación.22,25,28,29
La fisiopatología de la dilatación de la aorta en 
la VAB se mantiene con opiniones divididas 
entre la teoría hemodinámica y la genética. 
La primera considera que la dilatación de la 
aorta en portadores de VAB es consecuencia del 
flujo sistólico no-laminar producido por una 
válvula anormal, efecto que fue demostrado en 
forma experimental15 y confirmado luego por 
estudios con técnicas de resonancia magnética 
(RM) cardiovascular.30,31 Mediante RM se pudo 
observar que el  flujo sanguíneo que atraviesa la 
VAB presenta turbulencias que siguen un  patrón 
helicoidal diferente al patrón laminar presente en 
sujetos control. Este patrón de flujo no axial fue 
reconocido en pacientes VAB independientemente 
de la presencia de lesiones funcionales de la válvula 
y además se demostró que los vórtices sanguíneos 
no seguían la misma dirección; se reconocieron 
dos tipos de flujo helicoidal, uno cuyo jet se mostró 
distribuido hacia adelante y un segundo tipo de 
flujo con una distribución posterior. El giro de la 
columna sanguínea en uno u otro sentido depende 
del fenotipo de la VAB: la dirección del flujo es 
anterior y a la derecha cuando la fusión de VAB 
es D-I, mientras que la fusión D-NC distribuye la 
corriente sanguínea hacia atrás y a la izquierda. 
De esta forma el impacto del jet sobre uno u otro 
segmento de la aorta vendría marcado por el 
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La teoría hemodinámica ha recibido algunos 
reparos como por ejemplo la desproporcionada 
dilatación de la aorta con relación a la severidad de 
la lesión valvular, la persistencia de la dilatación 
aórtica luego del reemplazo quirúrgico de la 
válvula o la presencia de dilatación de la aorta 
en válvulas aórticas tricúspides de familiares en 
primer grado de pacientes con VAB.33  
La evidencia de cambios histológicos descubiertos 
en las paredes de la aorta de pacientes con VAB 
apoya la teoría genética.  Las paredes arteriales 
en los pacientes con VAB mostraron una pérdida 
acentuada de células de la capa muscular lisa, 
degeneración y fragmentación de las fibras 
elásticas, apoptosis celular entre otras alteraciones 
estructurales que también fueron observadas en 
arterias sin dilatación significativa.29,33,34 
Los cambios histológicos descriptos afectan la 
producción y transporte de sustancias como 
colágeno, elastina, y más proteínas extracelulares 
que intervienen en la formación tanto de las 
cúspides valvulares como de las paredes de la aorta. 
La abundante evidencia en apoyo de una y otra 
teoría hace difícil pensar la fisiopatología a partir 
de una sola causa. Parece muy razonable considerar 
una combinación de factores, en donde el papel de 
la alteración hemodinámica35 a consecuencia de 
una válvula anormal, provoca la dilatación de la 
aorta cuyas paredes se presentan histológicamente 
debilitadas. 
CONCLUSIÓN
La prevalencia de VAB encontrada en el presente 
estudio es del 0.90% con un claro predominio del 
fenotipo 1 (D-I) y del sexo masculino. Es frecuente 
encontrar disfunción valvular con lesiones de 
relativamente baja severidad. Hemos observado 
que en general todos los pacientes VAB presentaron 
valores ligeramente más altos que los de la población 
normal; sin embargo, significación estadística 
sólo se obtuvo en un 33% de la población estudiada, 
en la porción de Senos de Valsalva y a nuestra 
consideración, de acuerdo a la literatura podría 
obedecer a factores hemodinámicos que actúan 
sobre paredes vasculares genéticamente alteradas. 
Es importante, luego del diagnóstico de VAB, prestar 
atención a la arteria puesto que la progresión de 
la lesión valvular, así como la dilatación arterial 
deben ser periódicamente revisadas para llegar a 
una posible intervención, en el momento oportuno.
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